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内 容 の 要 旨 
 
 
【目的】 
平山病は、若年者に発症する上肢の一側または一側優位の遠位の筋力低下と筋萎縮を主
徴とする疾患である。男性に発症することが圧倒的に多く、16歳頃から発症し、発症後
数年間は進行するものの、自然に停止する経過が特徴である。平山病では、頚椎の変形
所見を合併しやすいとの報告はあるものの、その詳細についてはあまり知られていな
い。今回、平山病における頚椎異常を定量的に評価することが本研究の目的である。 
 
 
 
【対象と方法】 
2009年1月から2015年12月の期間に当院当科を受診した患者で、臨床症状、画像所見にて
平山病と診断した16名をHD群、30歳以下の男性で他疾患の精査ならびに鑑別目的に頚椎
MRIを撮像し、明らかな脊椎疾患のないことを確認した55名をControl群とした。 
頚椎MRI矢状断において、頚椎アライメントを①C2-7 Cobb angle、②centroid 
measurement of cervical lordosis(CCL)、③absolute rotation angle(ARA)、④C7 
slope(C7S)、⑤Ishihara curvature index(ICI)、の 5種類の測定方法で評価した。 
統計学処理にはSPSS version 24を使用し、2群間の比較にはt検定を行い、統計的有意水
準は5%未満とした。 
【結果】 
HD群はすべて男性で、発症年齢は13から20歳で平均16.3歳であった。撮像時年齢は14か
ら34歳で平均19.9歳で、発症から撮像までの期間は3ヶ月から19年で平均2.6年であっ
た。HD群のうち13例が進行期、3例が停止期であった。Control群では、撮像時年齢は14
から30歳で平均22.3歳であり、HD群と比し優位な差はみられなかった。 
C2-7 Cobb angle、CCL、ARA、C7Sの角度において、HD群はControl群に比し優位に減少し
ていた (mean C2-7 Cobb: -4.28°vs 5.15°, p<0.01; mean CCL: -5.15°vs 7.25°, 
p<0.01; mean ARA: -3.38°vs 9.21°, p<0.01; C7S: 5.97°vs 15.0°, p<0.01)。ICI
においても、HD群において優位に小さかった (mean ICI: −2.00 vs 8.48, p<0.01)。ま
た、HD群において疾患の病期での差はみられなかった。 
 
 
 
【結論】 
これらの結果から、平山病では頚椎アライメントの特徴として、ストレートネックもし
くは後弯の傾向があることが判明した。これらの測定方法は診断ツールではなく、あく
まで頚椎アライメント異常の傾向を示すものであり、これらの要因が平山病の病態に関
連している可能性があり、今後のさらなる検討が必要である。 
 
 
 
審査の結果の要旨 
 
  
本論文は、若年性一側上肢筋萎縮症 (平山病) 症例において頚椎 MRI 矢状断像の頚椎ア
ライメントを定量的に評価した臨床研究である。平山病ではこれまで頚椎アライメント異
常を合併しやすいとの報告はあるものの、その詳細については不明であった。本論文では
頚椎アライメントを 5 種類の異なる測定方法で定量的に評価した。その結果、平山病では
健常若年者に比べ有意に頚椎アライメントがストレートネックもしくは後弯を呈してい
ることが判明した。これらの頚椎アライメントの異常所見は、発症早期の診断や停止期に
おける後方視的な診断においても有用な所見と考えられた。 
以下に本論文の斬新さ、重要性、研究方法の正確性、表現の明確さ、主な質疑応答の内
容についてそれぞれ記載する。 
 
1. 斬新さ 
 
 平山病では、これまで頚椎の変形所見を合併しやすいとの報告はあるものの、その評価
法に関して定量的に評価したものは少ない。今回の研究では、平山病で初めて頚椎アライ
メントを 5 種類の測定方法で定量的に評価した。このような研究は過去に無く斬新である
と考えられる。 
 
2. 重要性 
 
 平山病の診断には、頚椎 MRI において強前屈位での撮像が必要であるが、この手技は正
確に再現性をもって行うことはすべての施設において困難である。今回の研究で正中位で
の評価も補助的所見として有用であることが判明した。また、平山病は数年で停止する疾
患であり、発症早期の診断とともに停止期における後方視的な診断においても重要な所見
と考えられた。 
 
3. 研究方法の正確性 
 
 頚椎アライメントの 5 種類の測定方法はすでに確立されたものである。また、頚椎アラ
イメントの測定は 2 名の異なる神経内科医が盲検化して評価を行い、その平均値を結果と
したことから、十分な正確性がある。福岡大学の倫理審査委員会の承認を得て行われた。 
 
4. 表現の明確さ 
 
 目的、方法、結果、考察については明確かつ詳細に記載されている。本論文は福岡大学
医学紀要に掲載予定である。 
 
5. 主な質疑応答 
 
Q1: Chen ら (Radiology 2004) の報告した頚椎弯曲の有無と本研究との違いは何か？ 
A1: 頚椎アライメントについて、Chen らの報告は視覚的に評価したものであり、我々は既
知の測定方法で定量し、数値化したことが異なる。 
 
Q2: コントロール群はどのように設定したか？ 
A2: 首の痛みや手のしびれなどで当科を受診し、頚椎 MRI を撮像され、最終的に脊椎疾患
は否定された患者をコントロール群に振り分けた。 
 
Q3: 頚椎アライメントを評価するには姿位が重要になるが、首の痛みなど制限がかかるの
ではないか？ 
A3: 頚部可動域制限のあるような患者は除外した。 
 
Q4: 頚椎異常所見は永続的なものか？ 
A4: 基本的に永続的なものと考えるが、年齢とともに頚椎異常の悪化がみられた報告もあ
る。 
 
 
Q5: コントロール群の年齢が高いのではないか？その年齢差と頚椎アライメントに違い
がでていないか？ 
A5: 平山病とコントロール群の年齢に統計学的な有意差はみられなかった。数年の経過で
頚椎アライメントが変化することはなく、年齢差が頚椎アライメントに違いがでるとは考
えにくいと判断した。 
 
Q6: 頚椎アライメントを測定するには、立位での単純 X 線撮影が一般的であるが、MRI 撮
影においても同等と考えてよいか？ 
A6: ご指摘のように頚椎アライメントの評価には立位 X 線撮影が一般的だが、今回の研究
では両群とも正中位条件で頚椎 MRI 撮影を行い評価した。したがって、MRI 撮影が単純 X
線撮影と同等とは言えないものの、平山病とコントロール群において頚椎アライメントの
比較には使用できるデータと考えた。 
 
Q7: 進行期と停止期の定義は何か？ 
A7: 病歴にて症状が停止しているかどうかで判断した。 
 
Q8: これは原因か結果か？発症から平均 2.6年経過してから出現しているのではないか？ 
A8: 外傷などを除き、数年の経過でアライメントは変化しないため、発症前から認められ
ているリスク因子と判断した。本来であれば、発症前からの前向き研究が必要であるが、
希少な疾患であり、現実的ではない。 
 
Q9: 男女比はどうなっているか？ 
A9: 圧倒的に男性に多いが、その要因は不明である。 
 
Q10: 片側性の所見と MRI 画像所見は一致するのか？左右差は？ 
A10: MRI 画像の頚髄扁平化や髄内の異常信号は病変側と一致する。一般的に左右の有意
差はなく、本研究においては右側が多かったのは、偶然と考える。 
 
Q11: 整形外科的な治療はどうか？ 
A11: 一般的に平山病の治療は、前屈を避けるように頚椎カラーを装着する。しかし、急
性発症や重症例の場合は手術を選択した報告もみられる。また、アレルギーの関与から免
疫治療が行われた報告もある。 
 
Q12: 頚椎アライメント測定は診断基準として利用できるのか？ 
A12: 平山病では頚椎アライメントがストレートネックあるいは後弯が多い傾向が判明し
たが、診断基準というよりリスク因子としてのスクリーニングツールとして有用と考えた。
本研究において平山病でも 3 例は頚椎アライメントが正常であった。 
 
Q13: 頚椎アライメント異常があるが症状のない症例はいたか？  
A13: コントロール群に存在した。 
 
Q14: ストレートネックが病態にどのように (虚血など) に影響しているのか？ 
A14: 前方屈曲の角度と関連し、脊髄が脊椎前方に圧迫されやすいこと、また脊椎に不安
定性や可動域増大していることに影響し、リスク因子と思われた。 
 
Q15: 椎間板の異常がありそうだが？ 
A15: ご指摘のように頚椎 MRI にて椎間板の信号変化がみられる症例もあるが、今後の課
題である。 
 
 
Q16: GWAS (Genome-Wide Association Study) など遺伝子研究はされていないか？ 
A16: 現在遺伝因子は判明していない。 
 
Q17: 頚椎カラーではどの程度の制限をつけるのか？  
A17: 一般的な制限の定義はなく、強い屈曲ができない程度に装着を行う。 
 
 以上の審査結果により、本論文は斬新さ、臨床的な重要性と的確な質疑応答により学位
論文に値すると評価された。 
 
 
 
